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A minha formação médica, pré-graduada, geral e específica, foi totalmente realizada 
num hospital universitário, o Hospital de Santa Maria. Talvez por isso, sempre entendi o 
exercício da Medicina numa tripla vertente, em que a clínica, a actividade científica e o 
ensino se encontram interligados. 
 
Num período em que, por razões administrativas, trabalhei num hospital menos 
diferenciado, pude confirmar o que já era uma quase certeza, que a actividade 
assistencial, apesar de muito aliciante, não era suficiente para a minha realização 
profissional. 
 
Foi neste contexto que acolhi com entusiasmo a oportunidade de realizar o primeiro 
Mestrado em Medicina do Sono, criado pela Faculdade de Medicina de Lisboa. 
 
Desde há vários anos que tinha um interesse particular na área do sono, inicialmente de 
uma forma indefinida, quase sensorial e de senso-comum e, posteriormente, de uma 
forma intencional, na patologia respiratória do sono.  
 
Nesse sentido, realizei um estágio de curta duração no Great Ormond Street Hospital, 
em Londres, em que tive oportunidade de me familiarizar com as técnicas de 
diagnóstico e terapêutica das perturbações do sono. 
 
A prática clínica permitiu-me constatar que as perturbações do sono são frequentes em 
Pediatria mas muito pouco valorizadas, quer pelos pais, curadores, educadores e 
professores, quer pelos profissionais de saúde.  
 
Nos doentes crónicos, envolvidos numa vertigem de consultas, exames complementares 
de diagnóstico e tratamentos, as necessidades básicas são muitas vezes esquecidas e o 
sono é disto um exemplo paradigmático. 
 
A escolha de um grupo de doentes crónicos como alvo deste trabalho foi a consequência 
natural de uma experiência clínica acumulada ao longo dos anos e da vontade crescente 
de intervir activamente numa área muitas vezes, se não sempre, esquecida. 
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Foi a clínica que motivou o interesse pela investigação na área do sono, e são os 
conhecimentos adquiridos em ambas que procuro transmitir aos alunos de Medicina e 




A realização de um trabalho deste tipo só é possível através da conjugação de esforços 
de um grupo alargado de pessoas. 
 
Em primeiro lugar, aos doentes e às suas famílias, sem os quais, para além de 
impossível, este trabalho não teria sentido. 
 
Ao meu orientador, Prof. Doutor Costa Trindade, cujas críticas acintosas e perspicazes 
foram fundamentais na elaboração deste trabalho e a quem a paciência não se esgotou 
nesta longa jornada. 
 
À Unidade de Hematologia do Departamento da Criança e da Família do Hospital de 
Santa Maria, que acolheu desde logo a ideia deste trabalho, o que conduziu a uma 
colaboração essencial à sua conclusão. Uma palavra muito especial para a Dra. Anabela 
Morais, cujo vasto conhecimento da doença de células falciformes se traduziu numa 
ajuda enriquecedora e inestimável. 
 
À Técnica de Cardiopneumologia Ana Margarida Silva, cujo entusiasmo na realização 
das polissonografias muitas vezes excedeu o meu. O seu contributo foi fundamental. 
 
À Dra Teresa Bandeira que há muito tempo atrás despertou o meu interesse pela 
patologia do sono e cujo entusiasmo alimenta todos os dias o meu interesse pela 
investigação em Pediatria. 
 
À Prof. Doutora Teresa Paiva, a quem devo a base dos meus conhecimentos na área do 
sono e cuja orientação me tem ajudado a construir um percurso coerente no diagnóstico 
e tratamento da patologia pediátrica do sono. 
 
Aos João, João e Luís, por compreenderem as muitas vezes que não passeámos, não 
conversámos e não brincámos e por aceitarem a minha ausência, mau humor e 




A existência de alterações respiratórias durante o sono está claramente estabelecida e 
ocorre tanto no adulto como na criança. A doença de células falciformes (DCF) 
caracteriza-se pela existência de uma anomalia na molécula da Hb, condicionando a 
diminuição da afinidade para o oxigénio e polimerização quando desoxigenada. A 
ocorrência de hipoxémia nocturna nestes doentes foi já documentada, desconhecendo-se 
ainda qual o mecanismo envolvido e a sua repercussão na evolução da doença.  
Objectivo 
Descrever alterações do sono, nomeadamente respiratórias, em crianças com doença de 
células falciformes e correlacionar a presença destas alterações com a gravidade clínica. 
Material e métodos 
Estudo transversal observacional. Foram seleccionadas as crianças com DCF seguidas 
na consulta de Hematologia Pediátrica do HSM, com idades compreendidas entre os 
dois e os nove anos. Os dados demográficos e a avaliação clínica e laboratorial prévia 
foram recolhidos através de revisão dos respectivos processos clínicos. Aplicou-se o 
questionário habitualmente utilizado no Laboratório Pediátrico de Sono. Foi avaliada a 
SPO2 basal. Realizou-se polissonografia (PSG) nocturna em laboratório. O 
estadiamento do sono foi efectuado manualmente, bem como a classificação e registo de 
eventos respiratórios e dessaturação da hemoglobina. A classificação dos estadios do 
sono e dos eventos associados foi efectuada de acordo com as recomendações da 
American Academy of Sleep Medicine, 2007. Os resultados foram avaliados por 
estatística descritiva, coeficicentes de correlação de Spearman e Pearson e o teste 
Wilcoxon, conforme apropriado. Foi considerado um nível de significância de 5%. 
Resultados 
Foram estudadas 17 crianças, cuja idade média foi de 6,26 anos. 41% das crianças 
tinham roncopatia frequente ou diária. Na avaliação da PSG a eficiência de sono estava 
diminuída, enquanto que a latência de sono e de REM estavam aumentadas. O estadio 
N1 estava aumentado e o sono REM diminuído. O valor médio de SPO2 foi de 98,00% 
e o de SPO2 durante o sono foi de 97,00% (±2,74); o valor mínimo de SPO2 foi de 
84,88% (±12,81) . A média do índice de apneia/hipopneia (IA/H) foi de 0,22/h. 
Identificou-se uma forte correlação entre a SpO2 em vigília e a SpO2 média durante o 
sono (r: 0,913; p=0,000), bem como uma relação positiva entre a a Hb basal e a SpO2 
mínima durante o sono (r: 0,580; p=0,015). Verificou-se uma diferença estatisticamente 
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significativa entre a SpO2 em vigília e a SpO2 média durante o sono (p=0,004). O índice 
de dessaturação correlacionou-se negativamente com a SpO2 em vigília (r: -0,665; 
p=0,004). Não se encontrou qualquer relação estatisticamente significativa entre o 
número de crises no último ano e a presença de roncopatia, alterações da SPO2 ou do 
IA/H. 
Conclusão 
Existem alterações da oximetria de pulso durante o sono em crianças com DCF, 
significativamente correlacionáveis com os valores em vigília. A determinação da SPO2 
em vigília é indicativa da presença de alterações durante o sono, tornando-a um factor 
preditivo muito importante. Não foi possível identificar a presença de eventos 
respiratórios nocturnos significativos ou a sua associação com a gravidade de expressão 
da doença hematológica. 
 
Palavras-chave: Doença de células falciformes, perturbação respiratória do sono, 




The existence of respiratory changes during sleep is well established and occurs in both 
adult and child. The sickle cell disease (SCD) is characterized by the existence of an 
anomaly in the hemoglobine molecule, causing a decreased affinity for oxygen and 
polymerization when deoxygenated. The occurrence of nocturnal hypoxemia in these 
patients has been documented, not knowing yet what the mechanism and its effect on 
disease progression. 
Objective  
To describe sleep anomalies, including those respiratory, in children with sickle cell 
disease. To correlate these changes with SCD clinical severity. 
Materials and methods 
Cross-sectional study. Children with SCD were recruited from the outpatient clinic of 
the Pediatric Hematology Unit of HSM, aged between two and nine years. Clinical files 
were reviewed, concerning clinical and laboratorial evaluation. The questionnaire 
commonly used in the Paediatric Sleep Laboratory was applied. Baseline SPO2 was 
measured. A full night laboratory polysomnography (PSG) was conducted in all 
children. Manual sleep staging was done as well as the classification and registration of 
respiratory events and dessaturation of haemoglobin. The classification of sleep stages 
and associated events was conducted in accordance with the recommendations of the 
American Academy of Sleep Medicine, 2007. The results were analyzed with 
descriptive statistics, Spearman and Pearson correlation coefficients and Wilcoxon test, 
as appropriate. A p-value<0.05 was set as statistically significant.  
Results  
Seventeen children were studied, with an average age of 6.26 years. 41% of children 
had frequent or daily snoring. In the evaluation of the PSG, sleep efficiency was 
decreased, while sleep and REM latency were increased. The stage N1 was increased 
and REM sleep was decreased. The mean wake SPO2 was 98% and sleep SpO2 was 
97% (± 2.74); the minimum value of SpO2 was 84.88% (± 12.81). The mean 
apnea/hypopnea index (A/HI) was 0.22/h. We identified a strong correlation between 
daytime and sleep SpO2 average (r: 0.913, p=0.000) and a positive relationship between 
baseline Hb and minimum SpO2 during sleep (r: 0.580, p=0.015). There was a 
statistically significant difference between daytime and sleep SpO2 (p=0.004). The 
desaturation index was negatively correlated with wake SpO2 (r: -0.665, p=0.004). We 
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did not find any statistically significant relationship between the number of vaso-
occlusive events in the last year and the presence of snoring, wake or sleep SPO2 or 
A/HI. 
Conclusion  
There are changes of pulse oximetry during sleep in children with SCD, significantly 
correlated with wakefulness values. The wake SPO2 values are indicative of the 
presence of changes during sleep, making it a very important predictive factor. We were 
unable to identify the presence of significant respiratory events at night or its 
association with the severity of expression of haematologic disease. 
 
Key words: Sickle cell disease, respiratory sleep disturbance, polysomnography, 
hypoxemia, vaso-occlusive crises 
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 ABREVIATURAS 
Apresentam-se algumas abreviaturas mais utilizadas.  
AOS: Apneia obstrutiva do sono 
AVC: Acidente vascular cerebral 
CO2: Dióxido de carbono 
DCF: Doença de células falciformes 
DP: Desvio padrão 
ECG: Electrocardiograma 
EEG: Electroencefalograma 
ES: Eficiência de sono 
FRC: Capacidade residual funcional 
Hb: Hemoglobina 
HSM: Hospital de Santa Maria 
IAH: Índice de apneia/hipopneia  
IL: Interleucina 
LPS: Laboratório Pediátrico de Sono 
LREM: Latência de REM 
LS: Latência de sono 
N1: Estadio 1 
N2: Estadio 2 
N3: Estadio 3 
NO: Óxido nítrico 
NREM: Não REM  
O2: Oxigénio 
PRS: Perturbação respiratória do sono 
PSG: Polissonografia 
REM: Rapid eye movement 
SatO2: Saturação percutânea de oxigénio 
SLP: Sono lento profundo 
SRVAS: Síndrome de resistência da via aérea superior 
T90: Tempo com SatO2 < 90% 
TTS: Tempo total de sono 
UH: Unidade de Hematologia 
VAS: Via aérea superior 
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 INTRODUÇÃO 
O sono é fundamental para a sobrevivência de todas as espécies animais. As suas 
funções são, ainda, alvo de  controvérsia mas sabe-se que está implicado em múltiplos 
processos metabólicos e imunológicos, na consolidação da aprendizagem e da memória 
e no comportamento emocional e social1. A perturbação sistemática do sono tem 
repercussões graves na vida do indivíduo, interferindo com o seu desempenho 
neurocognitivo, comportamental e emocional. 
 
A criança dorme maior número de horas que o adulto, sendo este o estado em que o 
recém-nascido e o lactente passam a maior parte do tempo. Se isto pode ser indicativo 
de que o sono é fundamental para o desenvolvimento integral do ser humano, também 
significa que qualquer perturbação tem uma repercussão proporcionalmente maior. 
 
A interacção do sono com processos físicos e metabólicos fundamentais condiciona a 
sua perturbação em múltiplas patologias, constituindo-se, frequentemente, ciclos de 
agravamento mútuo difíceis de interromper. 
 
Ao longo do século XX registou-se um grande desenvolvimento no conhecimento 
relacionado com o sono, tendo sido criados métodos clínicos e laboratoriais de 
avaliação da sua quantidade e qualidade, de complexidade e fiabilidade crescentes. A 
polissonografia realizada em laboratório é, actualmente, a técnica de referência na 
avaliação do sono2 e compreende a monitorização de variáveis neurofisiológicas, como 
o electroencefalograma (EEG), o electromiograma (EMG) e o electrooculograma 
(EOG), bem como de variáveis cardio-respiratórias, como os movimentos respiratórios, 
a oximetria de pulso (SpO2) e o electrocardiograma (ECG), entre outros. 
 
A identificação objectiva, através de estudos de sono realizados em condições 
padronizadas e controladas, de alterações neuro-fisiológicas e cardio-respiratórias 
durante o sono, permite o estabelecimento mais preciso do diagnóstico e a adopção de 
medidas terapêuticas dirigidas. 
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1 O sono da criança 
O sono da criança tem particularidades que o distinguem do sono do adulto, quer sob os 
aspectos da macro e micro-organização, quer no que se refere aos comportamentos 
relacionados com o sono. A criança raramente se queixa de qualquer problema 
relacionado com o seu sono, sendo o cuidador adulto aquele que o faz. Assim, é 
necessário destrinçar o que é patologia do que é uma inadequação do sono da criança 
aos conceitos e necessidades do seu cuidador. 
 
Um dos aspectos mais marcantes do sono em idade pediátrica é a sua evolução ao longo 
da idade, quer na duração quer nas características associadas. O número de horas de 
sono diminui do período neonatal até à adolescência, variando de cerca de 18 horas por 
dia no recém-nascido, até às cerca de 8,5 horas diárias aos 16 anos3.  
 
A distribuição do sono ao longo das 24 horas também está sujeita a uma variação 
significativa. No período neonatal existe uma distribuição quase homogénea do sono ao 
longo das 24 horas, encontrando-se o ciclo dia-noite claramente estabelecido apenas por 
volta dos 3 meses de idade4. A partir dos 6 meses de vida existe já um período de sono 
nocturno contínuo de cerca de 6 horas5, interrompido brevemente para alimentação. 
Nesta altura, a criança apresenta ainda 2 a 3 períodos de sono ao longo do dia, as sestas. 
 
A partir daqui, a duração de sono varia pouco ao longo dos 2 primeiros anos de vida, 
mas caracteriza-se pela diminuição da quantidade e duração das sestas, que 
desaparecem, habitualmente, entre os 3 e 4 anos.  
 
A fase pré-pubertal é caracterizada por uma boa consolidação do sono, em que a criança 
tem um sono nocturno reparador e bem estabelecido, sem grandes dificuldades 
comportamentais.  
 
Na adolescência, as alterações físicas, psíquicas e emocionais, que ocorrem neste 
período, determinam alterações marcadas do padrão de sono que, por sua vez, 
contribuem para a instabilidade geral característica desta faixa etária. Neste período 
ocorrem alterações do controlo do sono e dos ritmos circadiários, verificando-se um 
atraso de fase relativo, isto é, a ocorrência de sono a horas mais tardias6. A necessidade 
de acordar mais tarde que daí decorre raramente é compatível com as actividades sociais 
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em que estão inseridos, gerando-se uma privação crónica de sono. A instabilidade 
emocional em que, com frequência, vivem, acentua as alterações decorrentes da 
privação de sono, conduzindo à existência de sonolência diurna excessiva, dificuldade 
de concentração, alterações humorais bruscas e situações de conflito familiar7. 
 
A arquitectura do sono também sofre alterações ao longo do desenvolvimento da 
criança.  
 
No período neonatal é possível definir dois estadios de sono, o sono “activo”, 
correspondendo ao sono REM (rapid eye movement) e caracterizado pela existência de 
ondas ritmicas de 4 a 8Hz, com amplitude inferior a 50µV e variabilidade do ritmo 
cardíaco e da respiração, e o sono “tranquilo”, que corresponde ao sono lento ou NREM 
(não REM). Neste, a actividade electroencefalográfica predominante é a presença de 
surtos bilaterais de ondas lentas de grande amplitude, durante 4 a 5 segundos, 
alternando com períodos de igual duração de ondas de baixa amplitude. Este padrão 
evolui progressivamente para a definição de sono lento, registando-se a presença 
contínua de ondas lentas (0,5 a 2 Hz) de grande amplitude8 por volta dos 3 meses de 
idade. 
 
Cerca dos 6 meses já é possível definir o sono lento em 3 estadios, N1, N2 e sono lento 
profundo, e o sono REM atinge características mais definidas. A quantidade de sono 
REM diminui progressivamente ao longo dos 5 primeiros anos, sendo de cerca de 30 % 
por volta dos 2 anos e 20 a 25% aos 5 anos. 
 
Os ciclos de sono activo e tranquilo do lactente alternam em períodos mais curtos do 
que no adulto, de cerca de 60 minutos, e a quantidade relativa de cada um destes 
estadios é semelhante. A duração dos ciclos de sono aumenta gradualmente, só 
atingindo os 90 minutos do adulto no início da adolescência8. 
 
O conhecimento da organização do sono da criança é fundamental para a compreensão 
dos padrões registados em cada grupo etário, permitindo identificar precocemente a 
ocorrência de patologia. 
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2 Alterações respiratórias durante o sono 
A existência de alterações respiratórias durante o sono está claramente estabelecida e 
ocorre tanto no adulto como na criança. O padrão respiratório altera-se de modo 
variável de acordo com as fases do sono mas, de um modo geral, a ventilação minuto e 
a capacidade residual funcional (FRC*) diminuem, conduzindo a alterações da relação 
entre a ventilação e a perfusão pulmonares. Como consequência, ocorre diminuição da 
pressão parcial de oxigénio (O2) e aumento da pressão parcial de dióxido de carbono 
(CO2)9.  
 
No lactente, a forma cilíndrica da caixa torácica e a inserção horizontal do diafragma 
tornam a contracção do diafragma pouco eficaz, desperdiçando-se energia sem que 
exista expansão pulmonar adequada. A grelha costal, de constituição essencialmente 
cartilagínea, é mais complacente, necessitando da contracção dos músculos intercostais 
para a sua estabilização, o que se traduz na existência de respiração paradoxal, com 
consequente diminuição acrescida da FRC e em maior consumo de O29. 
 
A massa muscular desenvolve-se ao longo da infância, pelo que as crianças pequenas 
dependem mais do que o adulto do diafragma para respirar, funcionando próximo do 
seu limiar de fadiga10. 
 
À semelhança do que acontece com o aparelho respiratório inferior, também a via aérea 
superior é afectada pelo sono. A actividade muscular diminui, ao mesmo tempo que a 
variabilidade respiratória aumenta. A permeabilidade da via aérea fica dependente dos 
músculos dilatadores da faringe, cuja actividade é induzida por dois estímulos 
fundamentais, a hipercapnia relativa e a pressão negativa intraluminal. Variações súbitas 
destas duas variáveis, como alterações da ventilação, por despertares, e a redução da 
actividade muscular no sono REM, determinam maior instabilidade respiratória e 
facilitam a oclusão da via aérea.11 
 
                                                 
*Foram adoptadas as normas propostas pela European Respiratory Society (Eur Respir J 1993; 6 (suppl. 16): 5-40) sobre 
padronização da avaliação funcional respiratória. De acordo com este consenso, os países da Comunidade Europeia 
comprometeram-se a utilizar as abreviaturas em inglês, presentes no documento, e a designação por extenso, na língua nacional.
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A anatomia da via aérea da criança também a predispõe para fenómenos oclusivos, uma 
vez que a laringe tem uma posição mais alta, a faringe é mais curta12 e a epiglote 
sobrepõe-se, por vezes, ao palato mole. Estudos em adultos têm demonstrado que  o 
comprimento da faringe se relaciona directamente com a sua obstrução durante o 
sono13. Por outro lado, a hipertrofia de adenoides e amígdalas, actualmente reconhecida 
como uma das principais causas de perturbação respiratória do sono (PRS)14 na criança 
é mais frequente  entre os 2 e os 6 anos15,16. Simultaneamente, as estruturas ósseas da 
naso e orofaringe aumentam progressivamente de dimensões. Assim, é nesta faixa etária 
que há maior obstrução da via aérea, uma vez que os tecidos moles ocupam mais espaço 
e a via aérea é proporcionalmente mais estreita. Alguns estudos demonstraram que a via 
aérea da criança é menos colapsável do que a do adulto, provavelmente porque fazem 
maior activação dos músculos da faringe por terem um estímulo ventilatório central 
maior17.  
 
A ocorrência de alertas, isto é, de transições bruscas de um estado de sono para outro 
mais superficial, ou de qualquer fase de sono para a vigília, é um importante mecanismo 
de defesa da PRS do adulto, mas o limiar de despertar é superior na criança, sendo tanto 
mais alto quanto menor a idade da criança. Neste grupo etário, a hipoxémia é um 
estímulo fraco para despertar, enquanto o esforço respiratório e a hipercápnia são 
estímulos muito mais fortes12.  
 
As alterações descritas não são homogéneas ao longo de todo o período de sono, mas 
variam em função da fase de sono, justificando a maior prevalência de alterações 
respiratórias em determinados fases. Durante o sono lento profundo (SLP) existe uma 
diminuição do tónus dos músculos da faringe, a frequência respiratória diminui e a 
respiração torna-se regular. Ao contrário, durante o sono REM existe aumento da 
frequência respiratória, com variabilidade elevada entre os ciclos respiratórios. O tónus 
muscular diminui significativamente, verificando-se atonia dos músculos intercostais e 
da faringe mas sendo poupado o diafragma. Durante os surtos de movimentos rápidos 
dos olhos existem aumentos fásicos do tónus muscular18. Na criança de menor idade, a 
existência de movimentos respiratórios paradoxais intensifica-se, determinando maior 
consumo energético. 
 
Na criança, a resposta ventilatória à hipoxémia difere do adulto e também varia de 
acordo com a fase de sono: enquanto no SLP existe hiperventilação, no sono REM 
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ocorre uma resposta bifásica: a uma fase inicial de hiperventilação segue-se 
hipoventilação para níveis inferiores ao basal. 
 
No adulto, a resposta à hipercápnia também varia durante o sono, sendo menor em fase 
REM do que em sono lento e, por sua vez, menor neste que em vigília. Os estudos 
comparativos entre crianças e adultos são difíceis de avaliar, dada a utilização de 
técnicas diferentes, mas de um modo geral parece existir uma diminuição da resposta 
ventilatória à hipercápnia durante o sono ao longo do crescimento12. 
3 Perturbação respiratória do sono 
A denominação de perturbação respiratória do sono (PRS) compreende um largo 
espectro de patologias que incluem apneia central, apneia da prematuridade, 
hipoventilação e as patologias relacionadas com a obstrução ao fluxo de ar. Enquanto as 
três primeiras entidades são pouco frequentes e estão presentes em situações 
particulares, habitualmente complexas, a patologia obstrutiva da via aérea alta é 
bastante frequente e ocorre em crianças ditas saudáveis. 
 
A primeira descrição clínica de apneia obstrutiva do sono na criança foi feita por 
William Osler em 189219 . Todavia, já antes tinham surgido na literatura quadros 
compatíveis com esse diagnóstico, sendo o jovem Joe, personagem criada por Charles 
Dickens nas crónicas “The Posthumous Papers of the Pickwick Club”, uma ilustração 
das suas consequências físicas e cognitivas20. Depois de, nos anos 50 do século XX, 
Spector e Bautista relacionarem a hipertrofia de adenoides e amígdalas com a 
perturbação respiratória do sono na criança21, na década seguinte Noonan descreve a 
presença de hipertensão pulmonar e cor pulmonale reversível em crianças com a mesma 
patologia22. Em 1976, Guilleminault e outros descrevem oito crianças com síndrome de 
apneia obstrutiva do sono23, caracterizando sistematicamente, pela primeira vez, esta 
patologia em idade pediátrica. 
 
A perturbação respiratória do sono compreende, actualmente, um espectro de gravidade 
crescente, que inclui o ressonar primário, a síndrome de resistência da via aérea superior 
(SRVAS), a hipoventilação obstrutiva e a apneia obstrutiva do sono (AOS)24. A 
etiopatogenia e as manifestações clínicas destas alterações são, na criança, heterogéneas 
e modificáveis com o crescimento, o que dificulta a sua classificação e normalização. 
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A existência de roncopatia não acompanhada por alterações da oxigenação/ventilação, 
por aumento do esforço respiratório, ou por perturbação da estrutura e qualidade do 
sono, define o chamado ressonar primário. Apesar de habitualmente considerado 
benigno, alguns autores têm demonstrado a sua associação a perturbações 
neurocognitivas25,26 e mesmo a alterações cardiovasculares27. 
 
Na SRVAS ocorre um aumento do esforço respiratório, resultando em disrupção e 
fragmentação do sono, sem identificação de apneias, hipopneias ou alterações da 
saturação de O2. A sua prevalência na criança não é conhecida, mas associa-se a 
alterações cognitivas semelhantes às descritas na AOS28. 
 
A AOS é definida como uma obstrução parcial prolongada e/ou obstrução completa 
intermitente da VAS que perturba a ventilação e o padrão normal do sono e ocorre em 
cerca de 2% das crianças29. 
 
A roncopatia é o sintoma mais frequentemente associado a PRS e é frequente em idade 
pediátrica, tendo um estudo estimado a sua prevalência nas crianças portuguesas em 
cerca de 8%30. Para além desta, podem associar-se ao quadro de PRS aumento do 
esforço respiratório com ou sem cianose, sudorese nocturna, parassónias, agitação 
durante o sono e enurese nocturna. Na criança, e ao contrário do adulto, a sonolência 
diurna excessiva é rara, sendo mais frequente a presença de irritabilidade e 
hiperactividade, por vezes com défice de atenção31, registando-se melhoria 
comportamental após resolução cirúrgica do quadro respiratório32,33. Dois artigos de 
revisão descrevem as alterações da aprendizagem, memória, inteligência e 
neurocognição que têm sido reportadas por vários autores34,35. 
 
Em vigília, o exame objectivo destas crianças pode ser normal ou podem existir 
alterações, como respiração oral, fácies adenoideu (boca aberta, protusão da língua, 
narinas antevertidas), malformações crânio-faciais, obstrução nasal, hipertrofia dos 
cornetos nasais e voz nasalada21. É importante excluir a existência de retracção esternal 
ou alterações da coluna. Nas últimas décadas tem aumentado a associação de obesidade 
e AOS em idade pediátrica, acompanhando a prevalência global crescente daquela e 
modificando a etiopatogenia da patologia obstrutiva do sono36.  
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Para além da obesidade, são factores de risco para PRS anomalias crânio-faciais, doença 
neuromuscular, refluxo gastro-esofágico, laringomalácia, doença metabólica, doença 
pulmonar crónica e doença de células falciformes29.  
3.1 Diagnóstico de perturbação respiratória do sono 
A avaliação clínica não é suficiente para identificar a presença e gravidade da PRS37, 
tendo sido demonstrado que o volume ou características do ressonar não se 
correlacionam com a gravidade da situação29. Pelo contrário, a presença de roncopatia 
tem um elevado valor preditivo negativo, ou seja, é muito pouco provável que uma 
criança que não ressona tenha PRS. 
 
As gravações vídeo e áudio têm sido utilizadas como meio de diagnóstico mas os 
resultados são contraditórios, sendo necessária a existência de mais estudos 
devidamente controlados para definir a sua utilidade38.  
 
A oximetria nocturna tem pouca sensibilidade e especificidade para o diagnóstico de 
AOS em pediatria, apresentando um elevado número de falsos positivos e negativos, 
pelo que deve ser sempre confirmada em laboratório com PSG39. 
 
A polissonografia (PSG) nocturna é o método de referência para o diagnóstico de 
patologia obstrutiva do sono, sendo a única técnica capaz de quantificar a perturbação 
respiratória e a sua relação com as alterações do sono29. Pode ser realizada em crianças 
de todas as idades, desde que os laboratórios disponham de equipamentos adequados e 
recursos humanos com treino em Pediatria. São avaliadas variáveis neurofisiológicas 
(electroencefalograma, electrooculograma e electromiograma), respiratórias (ressono, 
movimentos torácicos e abdominais, fluxo e pressão oronasais, oximetria de pulso, 
capnografia) e outras, dependentes da situação clínica. 
 
A realização de PSG abreviada, durante a sesta, tem um valor preditivo positivo elevado 
mas um valor preditivo negativo baixo, pelo que estudos negativos, perante suspeita 
clínica elevada, devem ser confirmados por estudo nocturno40. 
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4 Doença de células falciformes 
A doença de células falciformes (DCF) é uma doença genética, de transmissão 
autossómica recessiva, que atinge principalmente indivíduos de origem africana e 
mediterrânica41. A primeira referência a esta doença foi feita em 1910, por Herrick42, 
que descreveu a forma peculiar dos eritrocitos de um doente com sintomatologia 
pulmonar. Em 1945, Pauling sugeriu pela primeira vez que na base dessa alteração 
poderia estar uma anomalia da hemoglobina (Hb)43. 
 
Os portadores heterozigóticos têm uma vantagem genética, uma vez que esta anomalia 
cromossómica os protege da infecção com Plasmodium falciparum, responsável pela 
malária endémica44. 
 
Caracteriza-se pela existência de um tipo particular de Hb, a Hb S, em que o ácido 
glutâmico é substituído por valina na posição 6 da cadeia β. Existem vários haplotipos, 
definidos por polimorfismos do cluster do gene da globina, no cromossoma 11. Estão 
descritos 4 haplotipos africanos do gene da cadeia β, cada um correspondente a uma 
região geográfica específica: Bantu, Benin, Senegal e Camarões. Existe um quarto 
haplotipo indo-europeu, originário da região indo-árabe45. As migrações desencadeadas 
pela guerra, pela fome e pela escravatura terão disseminado estes genes por todo o 
mundo. 
 
A DCF inclui todos os genotipos com pelo menos um gene alterado. Os que 
representam um quadro clínico mais grave, praticamente indistinguível clinicamente, 
são a HbSS (fenotipo homozigótico) e HbSβ0, em que existe dupla heterozigotia para 
HbS e β0-talassémia, isto é, não existem cadeias β normais na molécula de Hb. Os 
doentes com HbSC (duplamente heterozigotos para HbS e HbC) apresentam um quadro 
de gravidade moderada; os que apresentam HbSβ+ têm doença ligeira a moderada, 
enquanto a HbSHPHP (persistência hereditária da hemoglobina fetal) confere um 
quadro ligeiro ou assintomático. Existem ainda outras combinações com fenotipos mais 
raros, de expressão variável45. Para além destes, existem outros genes, não ligados ao 
locus do gene da cadeia β, chamados pleiotrópicos ou efectores secundários, 
responsáveis por fenómenos fundamentais na fisiopatologia da doença, como a 
destruição precoce das células falciformes ou a adesão ao endotélio. A sua expressão é 
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variável de indivíduo para indivíduo, gerando polimorfismos de expressão, pelo que 
existe uma grande variabilidade de manifestações clínicas e de gravidade da doença45. 
4.1 Doença de células falciformes - Fisiopatologia 
A alteração molecular da Hb leva à modificação da sua estrutura, com consequente 
diminuição da afinidade para o oxigénio e polimerização quando desoxigenada45.  
 
A eclosão de fenómenos inflamatórios tem um papel preponderante na fisiopatologia da 
DCF e é iniciada pela estrutura anómala da membrana do eritrocito. Esta expressa 
glicolípidos de carga negativa que activam a cascata da coagulação, levando à produção 
de factor tecidual e trombina, promotores da resposta inflamatória46. A libertação de 
heme no plasma, por sua vez, é um factor desencadeante de stress oxidativo, levando à 
activação de moléculas de adesão do endotélio como E-selectin, vascular cell adhesion 
molecule-1 (VCAM-1), e intercellular adhesion molecule-1 (ICAM-1), ao recrutamento de  
leucocitos aderentes nas vénulas pós-capilares46 e, provavelmente, de plaquetas47. A 
interacção entre o endotélio, eritrocito, leucocitos e plaquetas provoca a estimulação de 
um número elevado de citocinas e factores quimiotáticos, como endotelina, factor de 
necrose tumoral (TNFá), interleuquinas (IL)-1â, 6, 8 e 10 bem como de prostaglandinas 
E1 e E2 e de factor de crescimento angiogénico, responsáveis no seu conjunto pela 
manutenção de um estado inflamatório crónico48. A utilização recente de ratos 
transgénicos como modelos tem permitido a identificação de um número crescente  de 
moléculas envolvidas na fisiopatologia da doença49. 
 
A adesão dos leucocitos ao endotélio tem emergido como o principal processo 
responsável pelos fenómenos oclusivos, ao formarem aglomerados heterocelulares com 
as células falciformes, potenciando a obstrução vascular. Esta tem como consequências 
a hipóxia local, aumento da polimerização da HbS e a propagação da oclusão para os 
vasos adjacentes45. 
 
O óxido nítrico (NO) é outro factor amplamente implicado na patofisiologia da DCF. 
Este gás é produzido essencialmente pelas células endoteliais, pela enzima ON-sintase a 
partir da L-argininase. A sua principal função é a regulação da vasodilatação, sendo 
também importante na inibição da agregação plaquetária e na expressão das moléculas 
de adesão endoteliais47. A hemólise crónica leva à libertação de Hb livre para o plasma, 
reagindo e consumindo óxido nítrico, iniciando-se assim a lesão endotelial50. 
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As alterações hemorreológicas manifestam-se clinicamente por uma anemia hemolítica 
crónica e pela ocorrência de fenómenos vaso-oclusivos. Estes resultam de processos 
complexos que envolvem, como descrito acima, múltiplas  células e a interacção entre 
estas e o endotélio, num ambiente de stress oxidativo e inflamação crónica. 
4.2 Doença de células falciformes - Clínica 
A manifestação clínica mais frequente da DCF é a ocorrência de crises dolorosas, 
maioritariamente nos ossos longos, costelas, esterno, coluna e pelvis. Na criança 
pequena, são frequentes os processos de dactilite, em que a dor é acompanhada de sinais 
inflamatórios nas mãos e pés. As crises abdominais traduzem a ocorrência de 
fenómenos vaso-oclusivos nos vasos mesentéricos51.  
 
A síndrome torácica aguda é uma complicação grave e potencialmente fatal no adulto 
jovem, sendo consequência de um conjunto de factores que incluem a infecção e a 
embolia gorda51. A sua recorrência é responsável pelo desenvolvimento de doença 
pulmonar crónica e hipertensão pulmonar nestes doentes52. 
 
O acidente vascular cerebral (AVC) é uma das complicações mais devastadoras da 
DCF, sendo a sua incidência superior em crianças e idosos53. A maior parte dos AVC da 
criança são enfartes, relacionados com lesões estenóticas ou oclusivas dos grandes 
vasos. A ocorrência de acidentes isquémicos transitórios prévios, anemia grave, 
leucocitose, infecção por parvovírus B19 e a hipoxémia nocturna são factores de risco 
reconhecidos para AVC54. 
 
Nas formas mais graves de DCF, a sequestração esplénica ocorre nos primeiros 5 anos 
de vida, podendo apresentar-se subitamente com esplenomegalia e choque 
hipovolémico, por vezes refractário à terapêutica. Ocorre uma queda súbita da Hb, 
frequentemente acompanhada de trombocitopenia. A probabilidade de recorrência é 
elevada45. O hipoesplenismo ou autoenfarte ocorrem, com frequência, nos dois 
primeiros anos de vida. 
 
Tal como em outras anemias hemolíticas, as crises aplásticas ocorrem na DCF, podendo 
condicionar anemia grave, com descompensação cardíaca. A infecção a parvovírus B19 
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é a causa mais frequente, registando-se habitualmente recuperação da reticulocitose em 
7 a 10 dias55. 
 
O priapismo consiste na erecção dolorosa do pénis, devida a obstrução ao fluxo venoso, 
hipoxémia, acidose e estase. Pode ocorrer episodicamente ou de um modo 
progressivamente mais grave, e é habitualmente nocturno. 
 
A heterogeneidade clínica da DCF motivou a identificação de factores de risco e 
predictivos de prognóstico, nomeadamente o fenotipo e haplotipo da cadeia β, a 
presença concomitante de α-talassémia, o nível de hemoglobina fetal, a concentração de 
Hb e o número de leucócitos no segundo ano de vida e a existência de dactilite antes do 
primeiro ano de vida. Apesar de inconsistente, também parece haver evidência de que a 
perda precoce da função esplénica constitui um factor de mau prognóstico54. 
5 Perturbação respiratória do sono e doença de células 
falciformes 
A ocorrência de hipoxémia nocturna nos doentes com DCF foi documentada desde há 
muito tempo56,57,58,59. Embora a polimerização da molécula de HbS quando 
desoxigenada41, seja o fenómeno central da etiopatogenia da DCF, esta é complexa, 
dependendo da concentração de HbS intraeritrocitária, do grau de desoxigenação, do pH 
e da concentração de HbF45.  
 
A diminuição de afinidade da HbS para o oxigénio faz com que, pela forma da curva de 
dissociação da Hb, para valores iguais de pressão parcial de oxigénio (PaO2) 
corresponda uma menor saturação da Hb, com maior possibilidade de falciformização 
dos eritrocitos. 
 
Desconhece-se contudo, ainda, qual o mecanismo envolvido na hipoxémia nocturna 
verificada nos doentes com DCF59. Alguma da controvérsia pode ser justificada por 
diferenças de metodologia na realização dos estudos, quer no que se refere aos grupos 
etários avaliados, quer na falta de homogeneidade dos estudos realizados (oximetria de 
pulso, estudos cardio-respiratórios, polissonografia completa). 
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Kirkham et al., em dois artigos publicados em 200160 e 200361, mostram a associação da 
hipoxémia nocturna com acidentes vasculares cerebrais e com o número de crises 
dolorosas, em crianças com DCF, mas realizaram apenas oximetria de pulso e não 
estudo polissonográfico completo. Em contrapartida, Setty et al.62 não encontraram 
diferença significativa entre os valores de saturação percutânea de oxigénio (SpO2) 
diurna e nocturna, apesar da correlação positiva entre SpO2 e gravidade da doença. No 
mesmo trabalho, demonstraram ainda que a hipoxémia se associa e pode modular a 
adesão e activação celulares, bem como a libertação de mediadores pro-inflamatórios. 
 
Curiosamente, foi para valores de SpO2 nocturna inferiores a 96% que Kirkham 
encontrou significado estatístico para um maior risco de acidente vascular cerebral60, 
quando o valor de corte da SpO2 estabelecido internacionalmente como critério para 
hipoxémia nocturna é de 94%63. Spivey64 mostrou que valores de SpO2 em vigília 
inferiores a 94% associam-se, nestes doentes, a hipoxémia nocturna significativa, 
podendo aquele valor ser indicativo para a necessidade de avaliação nocturna destes 
doentes com PSG. É possível que, atendendo às características hemorreológicas destes 
doentes, valores de SpO2 considerados normais em crianças saudáveis sejam 
clinicamente significativos em crianças com DCF. 
 
A diminuição da SpO2 associa-se à homozigotia SS, ao sexo masculino, a valores mais 
baixos de Hb e a reticulocitose e não com doença pulmonar crónica, ou episódios 
recorrentes de síndrome torácica aguda65. 
 
A existência de apneia obstrutiva do sono (AOS) foi apontada há alguns anos como 
causa da hipoxémia66,67,68,, mas esta associação foi, posteriormente, posta em causa69,70. 
Todavia, estes estudos foram realizados em crianças acima dos 6-7 anos e em 
adolescentes, idades em que a hipertrofia de adenóides e amígdalas já não é tão 
significativa71.  
 
As crianças com DCF têm maior incidência de hipertrofia de adenoides e amígdalas, um 
dos factores de risco mais importantes para a AOS em idade pediátrica, sendo os 
principais mecanismos explicativos a hipertrofia de tecido linfoide secundária ao enfarte 
esplénico e a infecções recorrentes66 e a alterações estruturais da via aérea superior 
provocada pela hiperplasia do tecido ósseo nestes doentes72 Num estudo recente, 
baseado num rastreio por questionário e confirmado por PSG, Kaleyias encontrou uma 
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elevada prevalência de AOS em crianças com DCF, bem como maior gravidade que em 
crianças com AOS sem DCF73. 
 
Num interessante exercício dedutivo, Okoli et al74 descreveram mecanismos 
fisiopatológicos comuns entre a DCF e a AOS, nomeadamente  no que se refere à 
adesão à parede do endotélio, viscosidade sanguínea, hipercoagulabilidade, diminuição 
dos valores de óxido nítrico e leucocitose. A expressão variável destes múltiplos 
factores poderia ser explicativa para a heterogeneidade de resultados dos estudos 
realizados. 
 
A utilização de protocolos para detecção de doentes em risco de complicações 
potencialmente fatais, como a hipertensão pulmonar e os acidentes vasculares cerebrais, 
tem permitido o diagnóstico precoce e a adopção de medidas terapêuticas que reduzem 
a morbilidade e a mortalidade em crianças com DCF75. De igual modo, a confirmação 
da hipótese de que a hipoxémia nocturna, provocada ou não por factores obstrutivos, 
agrava a expressão da doença, justificaria o rastreio sistemático de alterações 
respiratórias durante o sono nestes doentes e a consequente adopção de medidas 
terapêuticas. 
 
A existência de estudos com resultados contraditórios quanto à existência de hipoxémia 
nocturna, a inexistência de estudos em crianças abaixo dos 7 anos de idade e o potencial 
benefício que estes doentes poderão ter perante a evidência da detecção precoce de 
alterações respiratórias do sono justificam este trabalho. 
 
A caracterização dessas perturbações e a determinação de factores associados a uma 
evolução clínica menos favorável poderão ter impacto na adopção de medidas de 
terapêutica e no prognóstico destas crianças. 
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 HIPÓTESES E OBJECTIVOS 
Como descrito acima, é referida a maior prevalência de perturbações respiratórias do 
sono nos doentes com DCF mas o reconhecimento de factores de risco para estas 
alterações e a sua completa caracterização continuam pouco precisos. 
 
Interessou-nos a possibilidade de adaptar modelos de avaliação e de estabelecimento de 
prognóstico utilizados noutras complicações desta doença à perturbação respiratória do 
sono.  
 
Assumimos como hipóteses que:  
1- As crianças com DCF em idade pré-escolar e escolar têm elevada prevalência de 
perturbação respiratória do sono; 
2- A existência destas alterações correlaciona-se com a gravidade da doença, 
manifestada por aumento do número de fenómenos vaso-oclusivos. 
 
O objectivo deste trabalho consistiu em descrever alterações do sono, particularmente 
respiratórias, em crianças com doença de células falciformes. Pretendeu-se ainda 
correlacionar a presença destas alterações com a gravidade clínica. 
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 MATERIAL E MÉTODOS 
1 Desenho do Estudo 
Realizou-se um estudo transversal observacional. 
2 População 
As crianças recrutadas são seguidas na Unidade de Hematologia (UH) do Serviço de 
Pediatria do Hospital de Santa Maria. 
Foram contactadas, durante as consultas periódicas de vigilância, todas as crianças 
seguidas naquela Unidade com idades compreendidas entre os dois e os nove anos à 
data de início do estudo, independentemente do estadio da doença ou de terem queixas 
relacionadas com o sono. O estudo foi efectuado na ausência de episódios vaso-
oclusivos, de síndrome torácico agudo ou de qualquer outra complicação da doença nos 
três meses que precederam a realização do estudo. 
Foram considerados critérios de exclusão a necessidade de suplementação com oxigénio 
ou de apoio ventilatório, a evidência de doença pulmonar ou cardíaca crónicas.  
3 Instrumentos 
3.1 Caracterização dos doentes 
Foi realizada revisão dos processos clínicos das crianças seleccionáveis. Os dados 
recolhidos foram registados numa base de dados Excell construída especificamente para 
este estudo.  
Foram avaliadas as seguintes variáveis:  
Demográficas: idade actual (anos), género, raça, idade no diagnóstico (meses). 
Laboratoriais: fenotipo da hemoglobina (SS, SC, Sβ0), hemoglobina actual (último 
valor registado até à realização do estudo), hemoglobina no segundo ano de vida 
(primeiro valor registado no segundo ano de vida, em avaliação de rotina, g/dL), 
quantificação da hemoglobina fetal (percentagem da Hb total, %), existência de 
leucocitose no segundo ano de vida (sim/não). Considerou-se como intervalo de 
referência para a hemoglobina 11,5-15,5g/dL. Considerou-se hemoglobina fetal normal 
se inferior a 2%. 
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Clínicas: evolução ponderal desde o início dos registos em consulta, número de 
episódios vaso-oclusivos no período de 12 meses que precedeu a realização do estudo, 
ocorrência em algum momento de acidente vascular cerebral, síndrome torácico agudo, 
sequestração esplénica ou esplenectomia. 
3.2 Questionário de sono 
No momento da realização do estudo do sono foi solicitado aos pais das crianças que 
respondessem ao questionário de avaliação de perturbação respiratória do sono que é 
habitualmente utilizado no Laboratório Pediátrico de Sono (LPS) do HSM (Anexo 1). 
Este questionário foi desenvolvido com base no Pediatric Sleep Questionnaire76 e no 
Sleep Apnea Questionnaire77 e inclui perguntas sobre os sinais e sintomas 
habitualmente associados a perturbação respiratória do sono. 
3.3 Oximetria diurna 
A avaliação da oximetria de pulso em vigília, aqui considerada como a SatO2 basal, foi 
feita utilizando um aparelho Nellcor® N-200 (Nellcor®, Inc., Hayward, CA). Foi 
registado o valor de SpO2 obtido após a obtenção de uma curva pletismográfica estável 
durante 1 minuto. 
3.4 Polissonografia 
A PSG foi realizada em laboratório sob vigilância de uma técnica com experiência na 
realização destes estudos. As crianças ficaram sempre acompanhadas por um dos pais 
ou curador. 
 
Foi utilizado um sistema SomnoStar Pro®V7 (Viasys/Sensor Medics; Yorba Linda, 
CA). Foram utilizados quatro canais de EEG (C3, C4, O1,O2), EOG bilateral, EMG 
(mento e tibial), bandas piezo-eléctricas torácica e abdominal, fluxo nasal e oral por 
termistor, oximetria de pulso, electrocardiograma, microfone de ressono e sensor de 
posição corporal.  
 
A realização das PSG decorreu no período de transição para as actuais normas da 
American Academy of Sleep Medicine, publicadas em 200778, pelo que alguns dos 
parâmetros utilizados satisfaziam as normas anteriormente em vigor79, como acontece 
com a utilização de apenas quatro derivações de EEG. 
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3.4.1 Colocação de eléctrodos de avaliação neurofisiológica 
3.4.1.1 Electroencefalograma 
O posicionamento dos eléctrodos de EEG foi efectuado de acordo com o Sistema 
Internacional 10-2080. 
Os eléctrodos de referência utilizados foram M1 e M2, colocados respectivamente na 
mastóide esquerda e direita. 






Foram colocadas duas derivações: 
 E1-M2, em que E1 foi colocado 1cm abaixo do canto externo do olho esquerdo 
 E2-M1, em que E2 foi colocado 1cm acima do canto externo do olho direito 
3.4.1.3 Electromiograma 
3.4.1.3.1 Mento 
Foram colocados três eléctrodos: 
 Um eléctrodo na linha média do mento, cerca de 1cm acima do rebordo da 
mandíbula 
 Um eléctrodo abaixo do rebordo inferior da mandíbula, dois centímetros para a 
direita da linha média 
 Um eléctrodo abaixo do rebordo inferior da mandíbula, dois centímetros para a 
esquerda da linha média 
3.4.1.3.2 Perna 
 Foram colocados dois eléctrodos longitudinalmente, separados 3cm, sobre o 
músculo tibial anterior na perna esquerda. 
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3.4.2 Sensores de eventos respiratórios 
3.4.2.1 Fluxo 
Foi utilizado um sensor térmico oronasal, colocado sobre o lábio superior, com um 
sensor para cada narina e um sensor oral. 
3.4.2.2 Esforço respiratório 
Para detecção de esforço respiratório foram colocadas duas bandas piezo-eléctricas: 
 Banda torácica: colocada abaixo da linha intermamilar, justa mas sem limitar os 
movimentos respiratórios. 
 Banda abdominal: colocada ao nível da cicatriz umbilical, justa mas sem limitar 
os movimentos respiratórios. 
3.4.2.3 Saturação de oxigénio 
Foi utilizada oximetria de pulso, com sinal a 3 segundos. O oxímetro foi colocado no 
primeiro dedo da mão esquerda e a sua fixação reforçada com adesivo. 
3.4.3 Sensor de posição corporal 
Utilizado um sensor com saída analógica. 
3.5 Definição de eventos 
O estadiamento do sono foi efectuado manualmente, em épocas de 30 segundos, de 
acordo com os critérios de Rechtschaffen and Kales80. A classificação e registo de 
eventos respiratórios e dessaturação da hemoglobina foram também revistos 
manualmente.  
 
A classificação dos estadios do sono e dos eventos associados foi efectuada de acordo 
com as recomendações da American Academy of Sleep Medicine, publicadas em 200778. 
3.5.1 Estadiamento de sono 
Vigília 
Considerou-se vigília quando mais de 50% da época em análise apresentava ritmo α 
(actividade cortical entre 8 e 12 ciclos por segundo). Na ausência desta, pestanejo a uma 
frequência de 0,5-2Hz, movimentos de leitura dos olhos ou movimentos rápidos dos 
olhos associados a tónus muscular normal ou aumentado foi considerado como estadio 
de vigília, em alternativa. 
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Estadio N1  
Quando se registava um dos seguintes eventos: 
1. Actividade na faixa de 4-7Hz, com frequências mais lentas 1 a 2Hz 
relativamente à vigília 
2. Movimentos lentos dos olhos 
3. Ondas do vértex 
4. Actividade rítmica teta (actividade cortical entre 4 e 8 ciclos por segundo) 
anterior 
5. Hiperssincronia hipnagógica: surtos paroxísticos de ondas lentas generalizadas, 
síncronas e simétricas, de altas voltagens, cuja duração é de 2-8 segundos. 
6. Actividade rítmica difusa a 3-5HZ 
 
Estadio N2 
Quando se registava um ou dois dos seguintes elementos: 
 Presença de complexos K não associados com despertares 
 Um ou mais fusos de sono 
 
Estadio N3 
Quando 20% ou mais da época analisada correspondia a actividade de ondas lentas: 
frequência 0,5-2Hz e amplitude superior a 75µV. 
 
Estadio REM  
Nas épocas que incluíam todos os aspectos seguintes: 
 EEG de baixa amplitude, com frequências variáveis 
 Diminuição acentuada do tónus do mento 
 Movimentos rápidos dos olhos 
3.5.2 Despertares 
Sempre que se verificou uma modificação abrupta da frequência do EEG durante pelo 
menos 3 segundos, com pelo menos 10 segundos de sono estável, precedendo a 
modificação. A classificação de um despertar durante sono REM implicava o aumento 
do tónus muscular do mento, durante pelo menos 1 segundo. 
 38 
3.5.3 Eventos respiratórios 
Apneia obstrutiva  
Quando se apresentavam todos os seguintes aspectos: 
 redução superior a 90% do sinal do termistor durante mais de 90% do tempo do 
evento, quando comparado com a amplitude de base 
 evento associado a esforço respiratório 
 duração do evento de pelo menos dois ciclos respiratórios, de acordo com o 
determinado pelo ritmo de base 
 
Apneia central 
Quando se registava ausência de fluxo oral e nasal e de esforço respiratório e de um dos 
seguintes aspectos: 
 duração de 20 segundos ou mais 
 duração do evento de pelo menos dois ciclos respiratórios, de acordo com o 
determinado pelo ritmo de base e associado a um despertar, acordar ou 
dessaturação maior ou igual a 3%. 
 
Apneia mista  
Quando o evento estava associado a ausência de movimentos respiratórios no início e 
presença antes do fim do evento e existiam ambos os seguintes aspectos: 
 diminuição superior a 90% do sinal do termistor durante mais de 90% do tempo 
do evento, quando comparado com a amplitude de base 
 duração do evento de pelo menos dois ciclos respiratórios, de acordo com o 
determinado pelo ritmo de base 
 
Hipopneia 
Registou-se a sua presença quando se verificaram todas as seguintes alterações: 
1. diminuição igual ou superior a 50% do fluxo oral e nasal.  
2. duração do evento de pelo menos dois ciclos respiratórios, de acordo com o 
determinado pelo ritmo de base 
3. diminuição do sinal durante mais de 90% do tempo do evento, quando 
comparado com a amplitude de base 
4. o evento associava-se a despertar ou dessaturação maior ou igual a 3%. 
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Classificaram-se as hipopneias como centrais ou obstrutivas de acordo com a ausência 
ou presença de esforço respiratório, respectivamente. 
3.5.4 Dessaturação 
Diminuição da SpO2 superior a 3%. Foi considerado como alteração significativa se se 
verificava uma frequência superior a 3/h, ou SpO2 média inferior a 94%. 
 
O índice de apneia/hipopneia foi calculado dividindo o número de eventos pela duração 
do estudo, sendo considerado positivo um índice superior a um por hora.  
3.5.5 Frequência cardíaca 
A frequência cardíaca foi obtida através de ECG de 2 derivações. Foi quantificada em 
número de batimentos por minuto (bpm) 
3.6 Parâmetros avaliados 
Os parâmetros de sono avaliados foram:  
 Tempo total de sono (TST) 
 Latência de sono (LS) 
 Latência de REM (LREM) 
 Eficiência de sono (ES) 
 Percentagens de sono REM e das fases 1,2 e 3 
 Vigília após o início do sono 
 Presença de ressono 
 Número de despertares 
 Índice de despertares 
 SatO2 média 
 SatO2 mínima 
 Índice de dessaturação 
 Índice de apneia/hipopneia (IAH) 
 Tempo com SatO2 < 90%. 
 
Estes parâmetros permitem avaliar a duração e fragmentação do sono, a presença de 
alterações da macroestrutura do sono e de eventos respiratórios ou de alterações da 
oximetria de pulso.  
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4 Tratamento estatístico dos dados  
Para a análise dos dados relativos à caracterização dos doentes foram utilizadas 
estatísticas descritivas, nomeadamente médias, medianas e desvio padrão (DP) para 
variáveis métricas, frequências absolutas e relativas (%) para variáveis categoriais. O 
intervalo de confiança foi de 95%.  
 
As associações dicotómicas entre duas variáveis numéricas, foram determinadas através 
dos coeficicentes de correlação de Spearman e de Pearson, conforme apropriado.  
 
Para comparar as variáveis de SpO2 em vigília e durante o sono foi utilizado o teste não 
paramétrico de Wilcoxon (sempre que não se verificou o pressuposto da normalidade). 
 
Foi considerado um nível de significância de 5%. 
 
O tratamento estatístico dos parâmetros estudados foi realizado utilizando o software de 
análise estatística SPSS 12.0 (Statistical Package for the Social Sciences, Chicago, IL).  
5 Aspectos éticos 
A realização do estudo foi precedida pela obtenção de consentimento informado pelos 
pais das crianças, a quem foi fornecido um texto de explicação do projecto (Anexo 2). 
Foram esclarecidas de imediato todas as dúvidas apresentadas. 
 
O estudo foi aprovado pela Comissão de Ética do Hospital de Santa Maria (Anexo 3).  
 
Os resultados foram comunicados aos pais/curadores de todas as crianças envolvidas no 



















Os resultados encontram-se organizados do seguinte modo: 
1 – Descrição dos indivíduos estudados 
2 – Análise descritiva das variáveis estudadas para caracterização da amostra 
3 – Avaliação de correlação entre os diversos parâmetros estudados 
1 Amostra estudada 
À data do início do estudo, Janeiro de 2008, eram seguidas regularmente na Consulta de 
Hematologia 21 crianças entre os dois e os nove anos de idade. Três destas tinham já 
uma idade superior quando foram contactadas, pelo que foram excluídas, e uma recusou 
a participação no estudo. 
As restantes 17 crianças aceitaram a participação no estudo. 
2 Descrição da amostra 
2.1 Caracterização dos indivíduos 
2.1.1 Idade 
A média de idade das crianças era de 6,26 anos (DP±2,05), a mediana de 6,83 anos, 








Figura 1 - Distribuição etária 
2.1.2 Género 
 Nove crianças (53%) eram do género feminino e 8 do género masculino. 
2.1.3 Raça 




















2.1.4 Idade no diagnóstico 
A idade no diagnóstico foi de 18,44 meses, com um desvio padrão de 15,60 meses, uma 
idade mínima de dois meses e máxima de 62 meses. 
2.1.5 Fenotipo 
Todas as crianças tinham fenotipo SS excepto uma, cujo fenotipo era Sβ. 
2.1.6 Evolução ponderal 
A mediana dos percentis de evolução ponderal foi no percentil 25, com o mínimo no 






Figura 2 - Evolução ponderal 
2.1.7 Número de episódios dolorosos 
Cerca de metade das crianças (8; 47%) não tiveram qualquer episódio doloroso no ano 
que precedeu o recrutamento para o estudo, 7 (41%) tiveram apenas 1 episódio e os dois 
doentes restantes (12%) tiveram 2 episódios. 
2.1.8 Complicações graves 
Nenhuma das crianças tinha antecedentes de acidente vascular cerebral, síndrome 
torácico agudo, sequestração esplénica ou priapismo. 
  
Uma das crianças tinha efectuado esplenectomia antes do início do estudo. 
2.2 Variáveis hematológicas 
As variáveis hematológicas estudadas encontram-se descritas na Tabela 1. A 
hemoglobina basal era inferior aos valores normais para a idade em todas as crianças, 
sendo em média de 7,92g/dL (DP±1,22), com um mínimo de 6 g/dL e um máximo de 
11 g/dL. 
 
A hemoglobina fetal apresentava um mínimo de 2% e um máximo de 35%, sendo o 
valor médio de cerca de 16%.  
 43 
O número médio de leucocitos era de 13.700, com um desvio padrão de ± 4.028, um 
valor mínimo de 7.540 e máximo de 22.700. Quanto ao número de leucocitos no 
segundo ano de vida só existia esta informação nos processos de 7 doentes, pelo que ste 
parâmetro não foi estudado. 
 
A ferritina sérica apresentava valores muito variáveis, sendo em média de 217ng/mL 
(desvio padrão ±223) mas variando entre 16ng/mL e 694ng/mL. Em cinco doentes não 
existia informação no processo relativamente ao valor de ferritina. 
 
Tabela 1 - Variáveis hematológicas 
 Média Mínimo Máximo Desvio padrão 
Hemoglobina basal (g/dL) 7,92 6 11 1,22 
Hemoglobina fetal (%) 16,35 2 35 10,39 
Nº leucocitos (n/mL) 13,700 7.540 22.700 4.028 
Ferritina sérica (ng/mL) 217 16 694 223 
 
2.3 Sintomas relacionados com o sono 
Todas as famílias preencheram o questionário de sintomas relacionados com o sono 
habitualmente utilizado no Laboratório Pediátrico de Sono do HSM (Anexo 1). Os 
dados relativos a sintomas respiratórios durante o sono estão descritos na Tabela 2.  
 






Dificuldade em adormecer  n (%) 12 (71) 4 (23) 1 (6) 0 
Acorda mais de 2 vezes durante a noite  n (%)  7 (41) 8 (47) 1 (6) 1 (6) 
Dificuldade em respirar durante o sono  n (%) 11 (64) 2 (12) 3 (18) 1 (6) 
Ressona n (%) 6 (35) 4 (24) 2 (12) 5 (29) 
Pára de respirar durante o sono n (%) 13 (76) 0 4 (24) 0 
Respira pela boca n (%) 11 (64) 5 (29) 0 1 (6) 
Transpira durante o sono n (%) 5 (29) 3 (18) 3 (18) 6 (35) 
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Quando pretendemos avaliar a existência de problemas no início e manutenção do sono,  
verificou-se que apenas uma criança tinha, frequentemente, dificuldade em adormecer e 
só duas acordavam mais de duas vezes durante a noite. 
 
A presença de roncopatia frequente foi relatada em duas crianças, enquanto que cinco 
diziam ressonar sempre, constituindo, no conjunto cerca de 41% das crianças estudadas. 
Todavia, apenas em quatro casos (24%) os pais afirmaram que os seus filhos paravam, 
com frequência, de respirar durante o sono e apenas num caso (6%) foi referida 
respiração oral mantida. Muito mais frequente foi a presença de hipersudorese nocturna 
frequente ou diária, descrita num total de nove crianças, o que corresponde a 53% da 
amostra. 
 
Na Tabela 3 estão descritas as respostas a algumas perguntas que pretendem avaliar a 
presença de sintomas diurnos relacionados com perturbação do sono. Verificou-se que 
nenhuma das crianças apresentava irritabilidade excessiva, três referiam cefaleias 
matinais e apenas uma considerava ter sonolência diurna excessiva. Ao contrário, os 
pais de quase metade dos doentes referiam a presença de dificuldade de concentração. 
 
Tabela 3 - Sintomas diurnos relacionados com perturbação do sono 
 Sim Não 
O(a) seu filho(a) tem mais de 3 vezes por semana:   
   - Cefaleias matinais n (%) 3 (18) 14 (82) 
   - Irritabilidade n (%) 0 17 (100) 
   - Sono excessivo durante o dia n (%) 1 (6) 16 (94) 
   - Dificuldade de concentração n (%) 8 (47) 9 (53) 
 
O questionário procurou, ainda, avaliar de modo sumário a existência de parassónias, 
verificando-se que mais de 50% das crianças refere somniloquia* mas apenas duas 
(12%) afirmam ter sonambulismo; cinco (29%) doentes referiam a presença de 
pesadelos e três (18%) de terrores nocturnos. Estes resultados estão descriminados na 
Tabela 4. 
 
                                                 
*
 A International Classification of Sleep Disorders – Second Edition classifica a somniloquia como um 
sintoma isolado relacionado com o sono e não uma parassónia, tendo sido aqui incluída no mesmo grupo 
para maior facilidade de exposição 
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Tabela 4 - Parassónias 
 Sim Não 
O(a) seu filho(a) alguma vez:   
   - Falou durante o sono?  n (%) 10 (59) 7 (41) 
   - Andou durante o sono? n (%) 2 (12) 15 (88) 
   - Teve pesadelos? n (%) 5 (29) 12 (71) 
   - Teve terrores nocturnos? n (%) 3 (18) 14 (82) 
 
2.4 Variáveis polissonográficas 
A descrição dos achados na polissonografia encontra-se resumida na Tabela 5 e na 
Tabela 6. Na ausência de valores pediátricos normativos bem estabelecidos, 
consideraram-se como valores normais os referenciados por Montgomery-Downs et 
al.81, por este ser o estudo que, até à data, incluiu o maior número de crianças. 
 
O tempo total de sono apresenta uma média de 7,6h (DP±0,67), o que é normal para 
este grupo etário. Encontrou-se uma eficiência de sono reduzida, média de 82,7% 
(DP±7,09), e uma latência de sono aumentada, cujo valor médio é de cerca de 46 
minutos (DP±25,02). O mesmo acontece para a latência de REM, que tendo uma média 
de 125 minutos (DP±49,72), está acima do esperado.  
O estadio N1 encontrou-se elevado, com uma média de 17,7% (DP±7,16), enquanto que 
a duração dos estadios N2 e N3 (média 40,7; DP±4,50 e média 25,5; DP±7,48, 
respectivamente) se encontram dentro de valores considerados normais. A percentagem 
de REM (15,7%; DP±5,39) é inferior ao normal. 
 
O número e índice de despertares, cujas médias e desvio padrão são, respectivamente, 
5,7; DP±6,50 e 0,7; DP±0,83, estão dentro de valores normais para este grupo etário. Ao 










Tabela 5 - Caracterização das variáveis do sono 
 Média Mediana Desvio padrão 
Tempo total de sono (h) 7,6 7,9h ±0,67 
Eficiência de sono (%) 82,7 83 ±7,09 
Latência de sono (min) 46,2 40,0 ±25,02 
Latência de REM (min) 125 120,0 ±49,72 
Estadio N1 (%) 17,7 15,0 ±7,16 
Estadio N2 (%) 40,7 40,8 ±4,50 
Estadio N3 (%) 25,5 25,0 ±7,48 
REM (%) 15,7 16,7 ±5,39 
Número de despertares (n) 5,7 4,0 ±6,50 
Índice de despertares (n/h) 0,7 0,5 ±0,83 
Número de movimentos periódicos 
das pernas (n) 
49,4 52,0 ±34,32 
Índice de movimentos periódicos das 
pernas (n/h) 
6,4 6,6 ±4,32 
Índice de movimentos periódicos das 
pernas com despertares (n/h) 
0,24 0,0 ±0,07 
 
Como já foi referido, a percentagem de sono no estadio N1 está aumentada, 
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Figura 3 - Correlação entre a eficiência de sono e a duração de N1 
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2.5 Variáveis respiratórias 
O valor médio da saturação de oxigénio basal foi de 98%. O número de eventos 
respiratórios durante o sono foi também normal para o grupo etário, verificando-se um 
número médio de apneias obstrutivas de 0,82±1,45 e de hipopneias de 0,94±1,68, 
traduzido num índice de apneia/hipopneia de 0,22/h. Não foram identificadas apneias 
centrais ou mistas em nenhuma das crianças.  
 
Verificou-se que a saturação média de oxigénio durante o sono era normal (97%±2,74) 
mas o valor mínimo de SpO2, 84,88%±12,81, era mais baixo que o valor habitual. A 
percentagem de tempo com SpO2 abaixo de 90%, T90 (%), era superior ao esperado 
para esta faixa etária, sendo em média de 2,45±4,16. Estes dados encontram-se 
descriminados na Tabela 6. 
 
Tabela 6 - Caracterização das variáveis respiratórias 
 
 
Média Desvio padrão 
SpO2 em vigília 98 2,15 
Nº apneias obstrutivas  0,82 1,45 
Nº hipopneias 0,94 1,68 
Índice de apneia/hipopneia (n/h) 0,22 0,29 
SpO2 média (%) 97 2,74 
SpO2 mínima (%) 84,88 12,81 
Índice de dessaturação (n/h) 0,68 0,80 
T90 (%) 2,45 4,16 
SpO2: Saturação de pulso de oxigénio. T90: % de tempo com SpO2 inferior a 90% 
3 Análise bivariada dos parâmetros estudados 
A análise bivariada dos diversos parâmetros permitiu identificar as variáveis com 
significado estatístico em relação aos objectivos do estudo. 
Esta análise apresenta-se estruturada do seguinte modo: 
- Correlação entre os diferentes parâmetros respiratórios do sono 
- Correlação entre as variáveis hematológicas e os parâmetros respiratórios durante o 
sono. 
- Correlação entre as diferentes variáveis hematológicas estudadas. 
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Foi possível identificar uma forte correlação positiva entre a SpO2 em vigília e a SpO2 












Figura 4 - Correlação entre SpO2 em vigília e SpO2 média durante o sono 
(r: 0,913; p=0,000) 
 
Encontrámos uma diferença estatisticamente significativa entre a SpO2 em vigília e a 
SpO2 média durante o sono (p=0,004, teste Wilcoxon ). 
 
Também se registou uma associação positiva entre a a Hb basal e a SpO2 mínima 
durante o sono (Figura 5), mas não encontramos correlação entre a Hb basal e a  SpO2 








40 50 60 70 80 90 100







Figura 5 - Correlação entre a Hb basal e SpO2 mínima durante o sono 
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Figura 6 - Correlação entre SpO2 em vigília e índice de dessaturação 
(r: -0,665; p=0,004) 
 
Quando avaliamos a relação entre a Hb basal e a Hb fetal, verificamos existir 























Figura 7 - Correlação entre Hb basal e Hb fetal 
(r: 0,520; p=0,032) 
 


























Figura 8 - Correlação entre Hb basal e idade 
(r: -0,500; p=0,041) 
 
Não se encontrou qualquer relação estatisticamente significativa entre o número de 
crises no último ano e a presença de roncopatia ou de outros sintomas associados ao 
sono bem como com a hemoglobina basal, o índice de apneia/hipopneia (Figura 9) ou a 
























Ainda que outros trabalhos tenham utilizado a PSG em laboratório no diagnóstico da 
PRS, este é o único, tanto quanto pudemos encontrar, que a realizou em crianças deste 
grupo etário. 
 
A perturbação respiratória do sono na criança e no adolescente é, actualmente, uma 
síndrome independente da do adulto, com características específicas no que concerne à 
etiopatogenia, manifestações clínicas e medidas terapêuticas.82 A investigação 
desenvolvida ao longo dos últimos anos tem revelado que manifestações subtis da 
alteração da dinâmica respiratória têm repercussões significativas 
neurocomportamentais em crianças e adolescentes83, tornando inadequada a 
classificação da patologia em função do índice de apneia/hipopneia. 
 
A maior disponibilidade e melhoria dos cuidados de saúde, associadas ao 
desenvolvimento tecnológico nas áreas de diagnóstico e terapêutica, tem permitido a 
sobrevida de um número crescente de crianças com doença crónica. Estas crianças têm 
mais problemas de sono que os seus pares saudáveis, sendo a perturbação de sono 
crítica na evolução da doença.84  
 
A doença de células falciformes é uma doença crónica que atinge crianças 
predominantemente de raça negra, apresentando uma prevalência de cerca de 0,32% em 
Portugal85. A alteração da estrutura da hemoglobina provocada pela substituição de um 
aminoácido na cadeia proteica determina a sua polimerização quando desoxigenada, 
bem como uma menor afinidade para o oxigénio47. Este facto torna as crianças com 
DCF particularmente susceptíveis à ocorrência de hipoxémia, especulando-se o papel 
desta alteração gasométrica na evolução da doença62,68, 86. 
 
Os estudos publicados em que é avaliada a perturbação respiratória do sono em crianças 
com DCF incluem crianças em idade escolar e adolescentes, períodos em que a 
hipertrofia de adenoides é já menor69,70,73. Este estudo incluiu crianças entre os dois e os 
nove anos, procurando avaliar a repercussão desta patologia na idade em que é mais 
prevalente. 
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1 As alterações hematológicas 
Miller et al.87 construíram um modelo de análise multivariada para avaliar o risco de 
gravidade da doença em crianças com DCF, concluindo que um valor médio de Hb 
inferior a 7g/dL, leucocitose no segundo ano de vida e um episódio de dactilite no 
segundo ano de vida estariam associados a progressão mais grave da doença. A nossa 
amostra apresentava, em média, um valor de Hb superior a 7g/dL, mas dado o carácter 
retrospectivo da colheita de dados não foi possível obter dados credíveis relativamente 
aos dois últimos factores. Nenhum dos doentes tinha antecedentes de acidente vascular 
cerebral, síndrome torácico agudo, sequestração esplénica ou priapismo e apenas uma 
das crianças tinha efectuado esplenectomia antes do início do estudo, o que evidencia 
uma menor gravidade da doença. 
 
Este facto poderá, em parte, ser explicado pelo baixo nível etário da nossa amostra. 
Apesar do nosso intervalo etário ser pequeno, foi possível determinar uma correlação 
fortemente negativa entre a Hb basal e a idade, sugerindo que em doentes com maior 
idade poderíamos ter encontrado resultados mais significativos. 
 
Por outro lado, estas crianças foram seleccionadas numa consulta especializada, que 
frequentam regularmente, podendo a ausência de gravidade significativa ser também 
atribuível ao acompanhamento médico diferenciado e à adopção de medidas 
preventivas. 
 
A evolução ponderal positiva, com todas as crianças dentro de valores considerados 
normais, corrobora a ausência de repercussão grave da doença.  
2 A polissonografia 
A PSG em laboratório é o exame de escolha no diagnóstico da PRS da criança e existem 
actualmente orientações técnicas bem definidas para a sua execução78. A realização dos 
estudos do sono neste trabalho coincidiu com a publicação do documento acima citado, 
pelo que foram utilizados ainda os parâmetros anteriormente considerados válidos. A 
isto se deve o facto de terem sido colocadas apenas 4 derivações de EEG e não ter sido 
utilizada cânula para o diagnóstico de hipopneias. Por outro lado, a utilização de apenas 
um membro para diagnóstico de movimentos dos membros deve-se a limitações 
técnicas do aparelho utilizado. 
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Encontrámos um tempo total de sono dentro de parâmetros normais para estudos 
realizados em laboratório neste grupo etário. A eficiência de sono estava ligeiramente 
diminuída e a latência de sono aumentada, o que poderá ser atribuível, em parte, à 
ansiedade associada à realização do estudo num ambiente hospitalar facilmente 
associável a outras técnicas diagnósticas e terapêuticas mais invasivas e dolorosas. 
 
Verhulst et al.88 analisaram o efeito de primeira noite em crianças com perturbação 
respiratória do sono, realizando PSG em duas noites consecutivas e encontraram um 
aumento significativo, num grupo etário sobreponível ao do nosso estudo, apenas para a 
percentagem de sono REM relativamente ao TTS e para a latência de REM. Não 
encontraram diferença nos parâmetros respiratórios avaliados. 
 
Nos nossos doentes a percentagem de sono REM relativamente ao TTS encontra-se 
francamente diminuída e a latência de REM aumentada.  Estas alterações poderão ser 
atribuíveis, em parte, ao efeito de primeira noite descrito acima mas também à 
fragmentação do sono. 
 
Com efeito, a percentagem de sono no estadio N1 está francamente aumentada e 
correlaciona-se negativamente com a eficiência de sono, o que parece indicar a 
existência de fragmentação do sono. Infelizmente, esta é difícil de objectivar, uma vez 
que neste estudo não foi avaliado o tempo de vigília após o início do sono or limitações 
técnicas. O índice de despertares encontra-se dentro de valores normais para o grupo 
etário.  
 
A duração dos estadios N2 e N3 é sobreponível ao descrito na literatura. 
 
Os movimentos periódicos das pernas (MPP) são movimentos repetitivos e 
estereotipados das pernas durante o sono. A sua ocorrência na criança tem sido 
associada à perturbação de hiperactividade/défice de atenção89, à deficiência em ferro90 
e à insuficiência renal crónica91.  
 
Encontrámos um índice aumentado de MPP nestes doentes, mas não foi possível 
verificar correlação com o valor de ferritina, talvez pelo reduzido número de doentes. 
Por outro lado, e dado o carácter retrospectivo do estudo, o valor de ferritina registado 
não era equivalente no tempo para todos os doentes, variabilidade que também poderá 
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contribuir para a inexistência de uma relação entre a presença de MPP e o metabolismo 
do ferro. 
 
O valor do ferro encontrava-se disponível apenas em 4 processos, pelo que não foi 
considerado na análise. 
3 Sintomas relacionados com o sono 
A maioria das crianças estudadas não revelava perturbações significativas do início e 
manutenção do sono, já que mais de 80% dizia nunca ter dificuldade em adormecer e 
não acordava frequentemente durante a noite. 
 
Quanto aos sintomas de PRS, uma percentagem significativa (41%) dizia ter roncopatia 
com frequência ou sempre e um número bastante menor referia dificuldade em respirar 
durante o sono (24%) ou referia mesmo parar de respirar, o que está de acordo com a 
maior prevalência geral da roncopatia do que de sintomas mais graves. 
 
No laboratório é utilizado um questionário muito simples (Anexo 1), que inclui questões 
para identificar a presença de sintomas respiratórios durante o sono, assim como 
algumas perguntas que avaliam a existência de parassónias e de repercussões diurnas de 
distúrbios do sono. 
 
A suspeita de PRS na criança assenta, primariamente, sobre o relato dos pais ou 
curadores sobre sintomas durante o sono, nomeadamente a presença de roncopatia, 
pausas respiratórias ou hipersudorese.  
 
A presença de roncopatia é frequente, mas apenas um número de crianças muito inferior 
tem PRS com necessidade de terapêutica47, pelo que diversos autores têm procurado 
elaborar questionários clínicos que permitam a identificação das crianças com patologia 
significativa.  
 
Brouillette et al.92 elaboraram  um questionário de sintomas durante a noite que lhes 
permitiu desenvolver um score de apneia obstrutiva do sono. Este instrumento permitia-
lhes distinguir as crianças com ressonar primário das que tinham AOS grave, mas não 
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permitia identificar claramente as que tinham AOS ligeira ou moderada, com indicação 
para realizar PSG para diagnóstico. 
 
Carrol et al.37 aprofundaram aquele score e aplicaram-no a crianças referenciadas a um 
laboratório de sono por roncopatia ou dificuldade respiratória durante o sono e 
concluíram que, naquele contexto, o questionário não permitia diferenciar eficazmente 
as crianças com ressonar primário das que tinham AOS. 
 
Outros autores têm tentado definir questionários que incluem elementos de observação 
do sono das crianças que permitam identificar as crianças em risco de patologia 
respiratória obstrutiva93 mas também estas tentativas têm falhado na obtenção de um 
diagnóstico apurado. 
 
Como resultado, existe uma plêiade de questionários elaborados pelos diferentes 
laboratórios, na tentativa de correlacionar os dados clínicos com os achados de PSG. 
 
Quanto à presença de sintomas diurnos de perturbação do sono, como as cefaleias, 
irritabilidade e sonolência diurna excessiva, raramente foram referidas. Ao contrário, 
quase 50% dos pais referiam a presença de dificuldade de concentração, que se torna 
difícil de avaliar dado que não foi utilizado nenhum instrumento que permita confirmar 
este aspecto. 
 
Cortese et al.94 encontraram uma associação entre valores de ferritina inferiores a 
45µg/L, a existência de scores mais altos no Conners Parent Rating Scale (escla 
utilizada junto de pais e professores para o diagnóstico de perturbação de 
hiperactividade/deficite de atenção) e a presença de maior número de movimentos 
durante o sono. Numa revisão sistemática dos artigos publicados, o mesmo autor95 
encontrou uma relação entre a presença de movimentos durante o sono e a perturbação 
de hiperactividade/défice de atenção. Também os doentes da nossa amostra apresentam 
um elevado índice de movimentos periódicos das pernas mas, dado o carácter específico 
desta doença, todos excepto um apresentavam valores de ferritina superiores ao valor de 
corte, pelo que não podemos confirmar aqueles resultados. Seria interessante conhecer 
os restantes parâmetros do metabolismo do ferro, incluindo os valores de siderémia mas, 
como já referimos atrás, não foi possível. 
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As parassónias são muito frequentes neste grupo etário, sendo mais prevalentes a 
somniloquia, o sonambulismo, os terrores nocturnos e os pesadelos96. Nestes doentes foi 
possível encontrar uma elevada prevalência de somniloquia (59%) e de pesadelos 
(29%), o que está de acordo com a literatura. Todavia, este questionário não foi 
desenvolvido para avaliar a existência ou as características de parassónias, o que pode 
condicionar, de algum modo, os dados obtidos.  
4 As alterações respiratórias durante o sono 
Este estudo permitiu identificar uma relação directa inequívoca entre as determinações 
diurna e nocturna da saturação de O2. O escasso número de indivíduos incluídos não 
permite determinar um valor de corte, mas Spivey64, cujos resultados se aproximam dos 
nossos, ainda que com um valor de correlação mais baixo, definiu o valor menor ou 
igual a 94% como preditivo de hipoxémia nocturna. 
 
A determinação sistemática da oximetria de pulso em vigília poderá contribuir para a 
identificação de doentes em risco de hipoxémia nocturna. Esta tem sido associada à 
ocorrência de maior número de episódios dolorosos (Hargrave et al.61, Salles et al.97) e  
acidentes vasculares cerebrais (Kirkham et al.60), com enorme morbilidade. 
 
Com efeito, Kaleyias et al.73 encontraram, não só uma maior incidência de AOS em 
crianças com DCF e sintomas relacionados com perturbação respiratória do sono do que 
em crianças com sintomatologia semelhante mas sem comorbilidades, mas também uma 
maior gravidade nas dessaturações e na hipercapnia nocturnas. Ao contrário, na nossa 
amostra não foi possível identificar a presença de eventos respiratórios relacionados 
com o sono, ou de dessaturações significativas, ainda que o valor mínimo de SPO2 seja 
inferior ao normal. Estes doentes foram seleccionados sistematicamente das consultas 
de rotina, sem qualquer conhecimento de eventual sintomatologia respiratória nocturna, 
o que por si só limita a probabilidade de existir doença. Por outro lado, trata-se de um 
grupo numa faixa etária baixa e com gravidade da doença ainda diminuta, o que pode 
explicar a fraca expressão dos resultados encontrados. 
 
A oximetria de pulso (SpO2) permite a determinação não invasiva da pressão arterial de 
O2 (PaO2) e é dada pela percentagem de Hb saturada relativamente à Hb total. A 
inferência da pressão arterial de O2 a partir da SpO2 implica o conhecimento da curva 
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de dissociação da Hb. Esta sofre um desvio para a direita, isto é, existe menor afinidade 
com o aumento de temperatura, de 2,3 difosfoglicerato e com a acidémia.  
 
A HbS polimerizada provoca, igualmente, um desvio da curva para a direita, o que 
significa que a PaO2 é superior ao que seria de esperar para um determinado valor de 
SpO2. Como a concentração de carboxihemoglobina (COHb) é maior nos doentes com 
DCF (e esta ao ter um comprimento de onda de absorção de luz sobreponível ao da Hb 
saturada eleva falsamente o valor de SpO2), a oximetria de pulso reflecte 
adequadamente o valor de PaO298. 
 
A acuidade diagnóstica da oximetria de pulso em doentes com DCF foi estabelecida em 
diferentes trabalhos, em adultos99 e em crianças100, pelo que foi este o método utilizado 
para avaliar a saturação de hemoglobina.  
 
A nossa amostra apresentou um valor médio de SpO2 de 98% e nenhuma criança tinha 
valores inferiores a 93%. Estes resultados estão de acordo com os de Rackoff59, ainda 
que este tenha encontrado um valor de Hb em vigília significativamente inferior nas 
crianças com mais de 5 anos. O pequeno número de doentes no presente estudo não 
permite confirmar este achado, mas este é mais um facto a apontar para uma maior 
gravidade da doença em doentes com mais idade. Setty62, ao contrário, não encontrou 
relação entre a idade e a oximetria de pulso, ainda que tenha identificado dois grupos de 
doentes, com e sem hipoxémia, com gravidade de doença diferente. 
 
A relação entre a SpO2 em vigília e a SpO2 média durante o sono na DCF não está bem 
esclarecida, uma vez que encontramos resultados contraditórios na literatura. Setty62 não 
encontrou diferença estatisticamente significativa entre ambas as determinações, 
enquanto que Spivey64 encontrou uma relação fortemente positiva entre a SpO2 em 
vigília e a SpO2 média durante o sono, o que é corroborado pelos nossos dados.  
 
Curiosamente, verificámos que a SpO2 em vigília tem uma correlação negativa muito 
significativa com o índice de dessaturação, traduzindo uma instabilidade das trocas 
gasosas que não pudemos relacionar com a ocorrência de eventos respiratórios, por 
estes não serem significativos.  
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Tal como Quinn et al.65 e Setty et al62, também nós encontrámos uma relação 
significativa entre a Hb e a SpO2 durante o sono, ainda que apenas para o valor mínimo 
desta. Apesar de a relação entre Hb e SpO2 média durante o sono não ser significativa, 
apresenta uma tendência que poderia eventualmente aumentar numa amostra maior.  
 
A baixa incidência de eventos respiratórios, bem como o diminuto número de 
fenómenos vaso-oclusivos, não permitiu identificar qualquer associação entre estes dois 
factores, ainda que não seja possível excluir a sua presença. 
5 Limitações do estudo  
Este estudo tem várias limitações importantes. A principal é o facto de, apesar de se 
tratar de um estudo transversal, a caracterização dos doentes ter sido baseada na 
consulta do processo clínico, com a inevitável imprecisão dos dados. 
 
Por razões logísticas que se prendem com a dificuldade de deslocação ao hospital destes 
doentes, não foi realizado um exame objectivo dirigido para a identificação de factores 
anatómicos associados com a PRS, como é o caso da presença de hipertrofia 
amigdalina, a conformação facial, a presença de anomalias faciais ou a determinação do 
espaço faríngeo. Também não foram avaliados os sintomas, sinais ou valores funcionais 
respiratórios ou imagiológicos torácicos destes doentes, factores que poderiam 
contribuir para a explicação das alterações da SpO2 que encontrámos. 
 
A inexistência de um grupo controlo condiciona fortemente a validação dos resultados 
obtidos, não permitindo extrapolá-los para outras populações. Todavia, vários dos 
nossos resultados corroboram os da literatura, contribuindo para a evidência da 
importância da identificação das perturbações respiratórias no seguimento das crianças 
com doença de células falciformes. 
 59 
 CONCLUSÕES 
Este estudo permitiu demonstrar que existem alterações da oximetria de pulso durante o 
sono em crianças com DCF. Estas alterações relacionam-se significativamente com os 
valores em vigília, ainda que não tenha sido possível identificar um valor de corte.  
 
A determinação da SpO2 em vigília pode ser indicativa da presença de alterações 
durante o sono, tornando-a um factor predictivo muito importante. 
 
O sono das crianças com DCF é fragmentado, com um número elevado de movimentos 
das pernas, podendo contribuir para as dificuldades de concentração referidas pelos pais 
de uma percentagem significativa destes doentes. 
 
Não foi possível identificar a presença de eventos respiratórios nocturnos significativos 
ou a sua associação com a gravidade de expressão da doença hematológica. 
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 ÁREAS DE INVESTIGAÇÃO FUTURA 
Após a realização deste trabalho, várias perguntas ficaram por responder, que cremos 
merecerem uma atenção especial em futuros trabalhos de investigação: 
— Os mecanismos de dessaturação durante o sono não estão totalmente 
esclarecidos, ficando por explicar a causa de dessaturações e valores mínimos de 
SpO2 diminuídos, na ausência de patologia respiratória obstrutiva; 
— Vários trabalhos têm evidenciado a existência de alterações da função 
respiratória em crianças com DCF, não tendo sido completamente explorada a 
sua relação com as alterações gasosas nocturnas; 
— A importância clínica da fragmentação do sono e do índice aumentado de 
movimentos periódicos das pernas não está clara na literatura e deve ser alvo de 
investigação futura; 
— A expressão de uma percentagem significativa de crianças com DCF com 
alterações neurocomportamentais, nomeadamente de défice de atenção, é 
preocupante e não se encontra devidamente estudada; 
— A evolução clínica dos doentes com alterações nocturnas da oximetria de pulso 
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Estudo Poligráfico do Sono 
Laboratório Pediátrico de Função Respiratória, Sono e Ventilação 
Departamento da Criança e da Família 
Hospital de Santa Maria 
 
Nome: 
Sexo: M  F    Data de Nascimento:__/___/__ 
Ano escolar:  Adequado:  Sim        Não   
Desenvolvimento psico-motor adequado:  Sim        Não   
Diagnóstico:      Enviado por: 
Peso:  Altura 
  
Para que se obtenham os melhores resultados do exame que a sua criança vai 
realizar, agradecemos que responda às seguintes questões: 
 
1 - O(a) seu filho(a) tem dificuldade em adormecer? 
A - Nunca 
 B - Raramente 
 C - Com frequência  
 D - Sempre 
2 - O(a) seu filho(a) acorda várias vezes durante a noite (>2)? 
A - Nunca 
 B - Raramente 
 C - Com frequência  
 D - Sempre 
3- O(a) seu filho(a) tem dificuldade em respirar durante o sono?       
 A - Nunca 
 B - Raramente 
 C - Com frequência  
 D - Sempre 
4 - O(a) seu filho(a) ressona durante o sono? 
 A - Nunca 
 B - Raramente 
 C - Com frequência  
 D - Sempre 
5 - Alguma vez notou que ele (ela) deixava de respirar durante o sono? 
 A - Sim 
 B - Não 
 70 
6 - O(a) seu filho(a) sua durante o sono? 
A – Nunca 
B - Raramente 
 C - Com frequência  
 D – Sempre 
7 - O(a) seu filho(a) alguma vez: 
 A – Falou durante o sono? 
 B – Andou durante o sono? 
 C – Teve pesadelos? 
 D – Acordou a chorar, parecendo estar ausente? 
8 – Ele (ela) respira pela boca durante o dia? 
 A - Nunca 
 B - Raramente 
 C - Com frequência  
 D – Sempre 
9 - O(a) seu filho(a) apresenta algum destes sintomas frequentemente (> 3x por 
semana): 
 A - Cefaleias matinais 
 B - Irritabilidade 
 C - Sono excessivo durante o dia 
 D - Dificuldade de concentração 
10 - O(a) seu filho(a) tem infecções respiratórias frequentes (> 4x ano): 
 A - Sim    Há quanto tempo foi a última? 
 B -  Não 
11 - Se respondeu "sim" à pergunta anterior, especifique o tipo e número/ano: 
 A - Otite  
 B - Amigdalite 
 C - Rinofaringites 
 D - Outras     












Perturbações Respiratórias do Sono em Crianças com Doença 
de Células Falciformes 
 
Informação aos Pais/Curadores 
 
A doença de células falciformes, ou drepanocitose, é uma doença caracterizada 
essencialmente pela existência de anemia (diminuição do número de glóbulos 
vermelhos do sangue) e crises dolorosas. Por vezes ocorrem complicações mais graves, 
como os acidentes vasculares cerebrais ou alterações respiratórias. Em alguns estudos 
realizados constatou-se que em algumas crianças que sofrem desta doença existem 
alterações da respiração durante o sono que agravam a sua situação. 
 
Estamos a realizar uma investigação que procura determinar a frequência com que estas 
alterações ocorrem e qual sua importância na evolução da doença, de modo a que 
possam ser diagnosticadas e tratadas precocemente. 
Este estudo implica que o(a) vosso(a) filho(a) passe uma noite no Serviço de Pediatria 
do H.S.M., acompanhado por vós, num quarto individual e sem contacto com outras 
crianças doentes. Ao longo dessa noite a criança ficará ligada a um aparelho que 
permite registar várias características do sono, não existindo qualquer manobra invasiva. 
Os resultados obtidos serão confidenciais, sendo apenas comunicados ao Médico 
Assistente. 
As despesas de deslocação ao hospital serão reembolsadas. 
 







pelo menor_______________________________________, autorizo a sua 
participação no estudo Perturbações Respiratórias do Sono em Crianças 
com Doença de Células Falciformes, após ter sido informado sobre as 
condições em que aquele decorrerá. 
 
      Lisboa, __/__/____ 
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